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Caso Clinico

Hipoplasia Aislada del Componente Apical del Ventriculo Derecho
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Introduccion

La hipoplasia aislada del componente trabecular apical
del ventriculo derecho, también denominada hipoplasia
aislada del ventriculo derecho, es una condicién rara
que se caracteriza por una alteracion sélo de la porcion
trabecular del ventriculo derecho.! Tiene aparente influencia
familiar.>> Las manifestaciones clinicas son inespecificas
y el examen fisico a veces es normal. El diagnéstico es
frecuentemente determinado por el ecocardiograma, por el
estudio hemodinamico o por la resonancia magnética.>**”
El tratamiento puede basarse en intervenciones precoces
con anastomosis sistémico-pulmonar en los casos que
evolucionan con cianosis e hipoflujo pulmonar, asi como en
cirugfas de correccién definitiva, que incluyen el cierre del
defecto del septo interatrial, cuando el ventriculo derecho
(VD) es de tamano razonable, o la correccién univentricular
por medio de la cirugia de Glenn o de Fontan.?® En este
relato serd descripto el caso de un paciente masculino con
clinica de insuficiencia cardfaca y hallazgos ecocardiogréficos
compatibles con la hipoplasia aislada del componente apical
del ventriculo derecho.

Relato del Caso

A.C.S, masculino, 44 afos, fue admitido en la emergencia
con queja principal de disnea progresiva que, actualmente,
se presenta en reposo con empeoramiento a los esfuerzos
fisicos. Asociado al cuadro, paciente refirié tos con secrecién
mucoide y hemoptoica, ademés de dolor toracico ventilatorio
dependiente, disnea paroxistica nocturna, ortopnea, mareo,
sudoresis, somnolencia, edema de rostro, de abdomen y de
miembros inferiores.

Al examen fisico, la auscultacion cardiaca revel6 ritmo
cardfaco irregular, ruidos normofonéticos con presencia de
soplo sistélico en foco mitral (+2/ 6+) con irradiacién para
la linea axilar anterior. Examen fisico, pulmonary abdominal,
fisiol6gicos. Examen de las extremidades con presencia de
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edema de miembros inferiores (+2/ 4+) con presencia de
signo de la févea.

El paciente fue admitido para internacién hospitalaria,
siendo realizado el protocolo de examenes de admision. El
electrocardiograma evidencié solamente una fibrilacion atrial.

Al ecocardiograma bidimensional con Doppler, se
evidencié aumento importante del atrio derecho (volumen
indexado: 55 mL/m?) e hipoplasia de la porcién apical del
ventriculo derecho. Por medio de un corte apical 4 cdmaras
enfocado en el ventriculo derecho, obtenido con orientacion
lateral o medial del transductor, fueron evaluados los didmetros
de esa cavidad. Hubo cuidado, en la obtencién de la imagen,
para que el apice del VI estuviese en el centro del sector
escaneado, exhibiendo, simultdneamente, el mayor didmetro
basal del ventriculo derecho. En este estudio la pared libre del
VD estuvo bien definida.

Didmetro en la base del VD: 55 mm; didmetro de la
porciéon media en un corte enfocado en el VD: 43 mm;
diametro longitudinal del ventriculo derecho: 49,5 mm;
porcion apical hipoplésica y dilatacion de la via de salida
subpulmonar: 42,5 mm (Figuras 1 y 2). Disfuncion sist6lica
del ventriculo derecho fue observada por medio de los
siguientes criterios ecocardiograficos: TAPSE: 15 mm, FAC:
27% y onda S’ del Doppler pulsado menor que 9,5 cm/s.
Presién sistélica de la arteria pulmonar subestimada por la
disfuncién ventricular derecha, contractilidades global y
segmentaria del VI preservadas en reposo con fraccion de
eyeccion de 63%, reflujo aértico minimo, reflujo trictspide
moderado, ausencia de desplazamiento distal de la valva septal
de la vélvula trictspide (Figura 3), ausencia de trombos y/o
masas intracardiacas, foramen oval patente con pequeno flujo
izquierda derecha y derrame pericardico leve.

Discusion

En 1959, hubo el primer estudio que describia la hipoplasia
aislada del componente apical del ventriculo derecho, con el
caso relatado por Gasul et al.® En 1971, Van der Hauwaert
et al.? publicaron un relato con la descripcién de dos nuevos
pacientes y con la revision de los 12 casos descriptos hasta
aquella fecha."? Mientras tanto, cuando fue revisado el
estudio de Hauwaert, varios pacientes no presentaban una
angiocardiografia y muchos presentaban defecto de valva
tricispide asociado." En el Brasil, el primer estudio de esa
enfermedad fue publicado en 1996 por Amaral et al.? por
medio de la USP de Ribeirao Preto, con el relato de dos
nuevos casos diagnosticados.

El ventriculo derecho tiene tres componentes distintos
descriptos por Goor vy Lillehei:° la via de entrada, que
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Figura 1 - Corte paraesternal transversal - Hipoplasia de la porcion apical del VD. VD: ventriculo derecho; AD: atrio derecho.

Figura 2 - Corte apical cuatro camaras — Hipoplasia de la porcion apical del VD.

comprende el aparato valvular atrioventricular, la porcién
trabecular (o apical) y la via de salida. La hipoplasia del
ventriculo derecho se caracteriza cuando uno de esos tres
componentes esta afectado, pudiendo estar asociada a
diversas alteraciones ademas de la reduccién del tamarno de
la cdmara, como la atresia de valvula pulmonar, atresia de
valvula trictspide y otros defectos congénitos, como los de
septo interatrial o interventricular.

El componente trabecular es responsable por la
morfologia normal del ventriculo. De esa forma, cuando
hay una alteracién de esa porcién, el ventriculo derecho

Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2017;30(1):27-30

presentard un tamano reducido. Mientras tanto, hay
una preservacion de las valvulas tricGspide y pulmonar,
teniendo en cuenta que ellas son originadas de otros
dos componentes. La alteracion apenas de la porcién
trabecular caracteriza la hipoplasia aislada del ventriculo
derecho, una enfermedad rara, con pocos casos descriptos.’
Esa alteracién estructural promueve un aumento en la
resistencia a la entrada del flujo sanguineo en el ventriculo
derecho, elevando la presién en esa camara cardiaca al final
de la diastole y en el atrio derecho, que necesita realizar
un mayor trabajo.3
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Figura 3 - Ausencia de desplazamiento distal de la valva septal de la valvula tricispide. AD: atrio derecho; Al: atrio izquierdo; VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo.

Esa entidad clinica aparenta tener influencia familiar,
visto que hubo esa correlacién en varios casos descriptos
en la literatura.*> No hay grado de predominio entre los
sexos Y, debido a su rareza, no hay una estimativa fidedigna
de su prevaléncia.???

La presentacion clinica de los pacientes con hipoplasia
aislada de VD es bastante variable, pudiendo manifestarse
desde formas de menor gravedad, que pueden no ser
facilmente reconocibles, hasta manifestaciones méas graves
que necesitan cirugia paliativa precozmente.?* Cuadros
clinicos de insuficiencia cardiaca congestiva y de cianosis
pueden ser encontrados durante la infancia en casos
graves.*® En los casos de menor gravedad, los sintomas
pueden manifestarse mas tardiamente, pudiendo presentar
disnea, cianosis e hipocratismo digital.>* Comunicacién
interatrial y foramen oval patente son descriptos en algunos
casos. El inicio y la gravedad de los sintomas dependen del
grado de la hipoplasia.?

Teniendo en cuenta la combinaciéon de aumento atrial
derecho, desviacion del eje hacia la izquierda e hipertrofia
ventricular izquierda, un importante diagnéstico diferencial
es la estenosis trictspide, que fue sospechada en buena parte
de los casos descriptos en la literatura.?* Ademds de eso, otros
posibles diagndsticos diferenciales son la atresia tricspide,
la atresia pulmonar y la anomalia de Ebstein.? Luego, es
extremamente importante diagnosticar y, si es necesario, tratar
precozmente esos pacientes, teniendo el control neonatal una
potencial importancia en la sospecha y en la confirmacion
diagnéstica de la hipoplasia aislada del componente apical
del ventriculo derecho.

Los examenes complementarios son de extrema
importancia. El ECG usualmente demuestra senales de
hipertrofia atrial derecha o biatrial, desviacion del eje cardiaco
para la izquierda, ademas de trastornos de la conduccién
atrioventricular.>* La radiograffa de térax contribuye poco para

el diagndstico, visto que puede evidenciar unasilueta cardiaca
normal, una cardiomegalia y/o un flujo pulmonar normal o
disminuido.** El diagnéstico es frecuentemente determinado
por el ecocardiograma, por el estudio hemodindmico o por
la resonancia magnética.

El ecocardiograma demuestra una considerable
reduccion del tamano del ventriculo derecho,
principalmente del componente trabecular. Las vélvulas
tricGspide y pulmonar estdn normales. El componente
apical esta hipoplasiado. Ademas de eso, el foramen
oval puede estar patente y puede haber comunicacién
interatrial como componentes compensatorios.’

El estudio hemodinamico por cateterizacién cardiaca
completa generalmente presenta una elevacién en la presion
atrial derecha. Un aumento en las presiones diastélicas
iniciales y finales demuestra una reduccién en la capacidad
de llenado ventricular. Ademds, pueden ser encontrados
shunts derecha-izquierda o bidireccionales, ademas de una
saturacion de oxigeno entre 66% y 90%.3

Por el analisis angiocardiografico, el ventriculo derecho,
por la visién anteroposterior, es pequefo, localizado
medialmente y con una zona trabecular hipoplasiada o
hasta ausente. El infundibulo es normal. La contraccién del
ventriculo derecho es ineficaz, ocurriendo disminucién en
los voltimenes sistélico y diastélico.?

La resonancia magnética es un método diagnéstico
excelente. Ademds de no utilizar radiacién ionizante ni medio
de contraste potencialmente nefrotéxico, proporciona una
evaluacién cardiaca mas integral.” Ella propicia el andlisis de
la anatomia cardfaca y vascular, de la funcién ventricular, de
la perfusién miocardica, ademds de la caracterizacion tisular
de forma precisa.” Luego, por la versatilidad y precision
diagnéstica, la resonancia magnética se volvié un método
complementario de imagen bastante utilizado en la sospecha
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y en la evaluacién de las enfermedades de la aorta y de otros
lechos vasculares, ademas de las cardiopatias adquiridas y de
las congénitas, como la hipoplasia aislada del componente
apical del ventriculo derecho.”

Estudios anatomopatolégicos corroboran todos los
hallazgos ya mencionados, demuestran un examen histolégico
de la cavidad ventricular derecha normal y diferencian la
hipoplasia aislada del ventriculo derecho de la anomalia de
Uhl, otra enfermedad rara que se caracteriza por la ausencia
completa de la pared parietal del ventriculo derecho con las
capas del epicardio y del endocardio sin interposicién grasa.>'°

En los Gltimos tempos, los grandes avances en el contexto
de la cirugfa cardiaca pediatrica y en el mejoramiento de las
técnicas de los procedimientos vienen contribuyendo para la
mayor sobrevida del paciente.""'> De ese modo, el tratamiento
puede basarse en intervenciones precoces con anastomosis
sistémico-pulmonar para los casos que evolucionan con
cianosis e hipoflujo pulmonar, asi como en cirugias de
correccion definitiva, que incluyen el cierre del defecto del
septo interatrial, cuando el VD es de tamafo razonable, o la
correccién univentricular por medio de la Cirugia de Glenn
o de Fontan.*

Conclusion

Este caso demuestra, por lo tanto, la importancia del
ecocardiograma, aliado a la anamnesis y al examen fisico, en
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la elucidacion etiolégica de la insuficiencia cardiaca desde las
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aislada del componente apical del ventriculo derecho.
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